












xoide Tumor (ECMT) des vorderen 
Zungenabschnitts ist ein seltener be­
nigner Weichteiltumor, welcher erst­
mals 1995 von Smith et al. [10] be­
schrieben wurde, mit zahlreichen Dif­
ferenzialdiagnosen (. Tab. 1). Bis 
heute sind in der Literatur 37 Fäl­
le dokumentiert [3, 7]. Wir berichten 
über einen Patienten mit typischer 




Ein 52-jähriger Mann stellte sich we-
gen einer seit 6 Monaten bestehenden 
umschriebenen Schwellung im vorde-
ren Zungendrittel in der Hals-Nasen- 
Ohren-Klinik vor. Seit einem Monat war 
die Schwellung subjektiv deutlich progre-
dient.
Die klinische Untersuchung zeigte 
einen indolenten, prall-elastischen Tu-
mor im Bereich des vorderen Zungen-
drittels median mit intakter darüberlie-
gender Schleimhaut. Der restliche HNO-
Status war unauffällig.
Die Sonographie der Zunge ergab 
einen oval konfigurierten, scharf begrenz-
ten, soliden Tumor mit geringer distaler 
Schallverstärkung (Länge 2,3 cm, Breite 
1,7 cm, Tiefe 1,3 cm). In der Farbdoppler-
sonographie erschien die Randzone gut 
vaskularisiert, ansonsten stellte sich der 
Tumor hypovaskulär dar.
Initial wurde eine Feinnadelpunktion 
des Tumors durchgeführt. Das Feinna-
delpunktat zeigte relativ monomorphe 
Tab. 1  Neoplastische und nichtneoplastische Differenzialdiagnosen des ektomesenchymalen chondromyxoiden Tumors


















































































Zellen einer teils spindelzelligen mesen-
chymalen Neoplasie unklarer Dignität 
(. Abb. 1). Immunzytochemisch waren 
die Tumorzellen negativ für Panzytokera-
tin 22 (CK22) und glattmuskuläres Aktin 
(SMA). Es wurde die Verdachtsdiagnose 
einer mesenchymalen Läsion gestellt und 
zu einer weiteren histologischen Abklä-
rung geraten.
Bei der nachfolgenden Operation 




Das Exzisat präsentierte sich als dun-
kelbrauner, prall-elastischer Knoten mit 
einem maximalen Durchmesser von 
2 cm. Die Schnittfläche war teils krüme-
lig, teils gallertig. Dem Knoten haftete 
wenig Skelettmuskulatur an.
Histologisch war der Tumor relativ 
scharf begrenzt, jedoch nicht bekapselt. 
Fokal fanden sich im Tumor eingeschlos-
sene Skelettmuskelfasern (. Abb. 3a). 
Die Tumorzellen bestanden aus teils run-
den, teils spindeligen Zellen mit kleinen 
ovalen, monomorphen Kernen. Es fan-
den sich einzelne atypische Zellkerne 
(. Abb. 3b). Das Tumorstroma war my-
xoid und zeigte in der Alcianblau-PAS-
Färbung eine stark positive Reaktion 
(. Abb. 3c). Fokal waren auch chon-
droide Areale abgrenzbar (. Abb. 3d). 
Mitosen waren nicht nachweisbar.
Immunhistochemisch war der Tumor 
diffus und kräftig positiv für „glial fibril-
lary acidic protein“ (GFAP; . Abb. 4), 
CD57, Vimentin und S-100. CK7, CK22, 
EMA, CD10, SMA und Calponin waren 
negativ.
Diagnose
Wir stellten die Diagnose eines ektomesen- 
chymalen chondromyxoiden Tumors des 
vorderen Zungenabschnitts.
Therapie und Verlauf
Da der Tumor initial nicht im Gesunden 
entfernt worden war, wurde beim Patien-
ten eine Nachresektion durchgeführt. Das 
Nachresektat war tumorfrei.
Diskussion
Der ECMT des vorderen Zungenab-
schnitts ist eine sehr seltene Entität mit 
charakteristischen klinikopathologischen 
Eigenschaften, welche erstmals 1995 von 
Smith et al. [10] beschrieben wurde. Man 
geht davon aus, dass sich diese Tumoren 
aus versprengtem undifferenziertem Ge-
webe der Neuralleiste ableiten, da sich 
der vordere Teil der Zunge aus dem Neu-
ralleistenmesenchym des ersten Kiemen-
bogens entwickelt [5, 8]. In der aktuel-
len WHO-Klassifikation der Kopf-/Hals-
tumoren wird der ECMT als Weichteil-
tumor klassifiziert [2].
Der immunhistochemisch nachweis-
bare mesenchymale und neurale Phäno-
typ des Tumors unterstützt diese Theo-
rie [5]. Eine zweite Theorie, welche die 
Entstehung dieses Tumors aus kleinen 
Speicheldrüsen propagierte, erscheint 
aufgrund des Immunphänotyps (keine 

























































nente) sowie der Tatsache, dass sich in der 
anterioren dorsalen Zunge keine Speichel-
drüsen finden, als unwahrscheinlich [7, 8].
Trotzdem wird in der aktuellen WHO-
Klassifikation von 2002 der Weichteiltu-
more der ECMT als Synonym für Myo-
epitheliome angegeben [6], und es gibt 
durchaus Autoren, welche diese Theo-
rie unterstützen. Woo et al. [11] argumen-
tieren, dass myoepitheliale Zellen die Ex-
pression von myogenen Markern verlie-
ren können und daher die Negativität 
für SMA nicht gegen das Vorliegen eines 
Myoepithelioms spricht. Die Mehrheit der 
publizierten Arbeiten teilt jedoch die An-
sicht, dass es sich beim ECMT um eine 
von den Myoepitheliomen abgegrenz-
te Entität handelt [4, 7, 8]. In der aktuel-
len WHO-Klassifikation der Kopf-/Hals-
tumoren von 2005 wird der ECMT als 
eigene, von den Myoepitheliomen abge-
grenzte Entität aufgeführt [2].
Der Tumor präsentiert sich entweder 
zystisch oder solide, mit einem Durch-
messer zwischen 0,3 mm und 2 cm [9]. 
Die Läsion ist meist schmerzlos und 
wächst langsam über mehrere Monate 
oder sogar Jahre.
Der Tumor befindet sich immer an 
der dorsalen anterioren Zungenoberflä-
che und besteht aus einer umschriebenen 
Proliferation runder, ovaler oder spindeli-
ger Zellen mit mäßig viel eosinophilem 
Zytoplasma, umgeben von einer chon-
dromyxoiden Matrix [1, 5]. Typisch ist die 
ausgeprägte Monomorphie der Zellkerne. 
Einzelne Zellen mit multilobulierten oder 
atypischen Kernen können jedoch vor-
kommen. Mitosen sind selten [1]. ECMT 
sind meist nicht bekapselt. Es kann jedoch 
durch Kompression des angrenzenden 
Gewebes zur Bildung einer Pseudokapsel 
kommen [1]. Ein Teil der Tumoren zeigt, 
wie in unserem Fall, eine Ausdehnung in 
die angrenzende Muskulatur unter Ein-
schluss von Muskelfasern [1, 5]. Immun-
histochemisch reagiert der Tumor stark 
und diffus positiv mit GFAP, S-100, CD57 
und Vimentin [1]. Die Expression von Zy-
tokeratinen ist dagegen variabel [5]. Anti-
körper gegen myoepitheliale Antigene wie 
Calponin, SMA und p63 sind negativ [1].
Aufgrund des reichlich vorhandenen 
chondromyxoiden Stromas haben ECMT 
eine morphologische Ähnlichkeit mit an-
deren myxoiden Läsionen, insbesondere 
Speicheldrüsentumoren, der oralen foka-
len Muzinose, Mukozelen, Nervenschei-
denmyxomen sowie extraskelettalen my-
xoiden Chondrosarkomen. Die typische 
Klinik sowie histologische und immun-
histochemische Befunde unterscheiden 
den ECMT jedoch klar von allen genann-
ten Läsionen. Zytologisch können ECMT 
mit einem pleomorphen Adenom ver-
wechselt werden [3].
Der Tumor ist benigne, kann bei un-
vollständiger Entfernung jedoch rezidi-
vieren. Bisher sind in der Literatur nur 
zwei Fälle mit Rezidiv beschrieben wor-
den, was einer Rezidivrate von etwa 7% 
entspricht [1]. Die Therapie der Wahl be-
steht in der kompletten chirurgischen 
Entfernung.
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